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r  e  s  u  m  o
Relatamos um caso de uma menina com coreia recorrente e diagnóstico de arterite de
Takayasu. Esta manifestac¸ão clínica foi relatada em apenas um paciente com tal vasculite
na  faixa etária pediátrica.
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Chorea:  a  rare  manifestation  of  Takayasu’s  arteritis
Keywords:
a  b  s  t  r  a  c  t
The case of a girl with recurring chorea and a Takayasu’s arteritis diagnosis is reported.
Vasculitis
Takayasu’s arteritis
Chorea
Neurologic symptoms
Child
This  clinical manifestation has been reported in only one patient with this vasculitis in the
pediatric group.
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0482-5004/© 2013 Elsevier Editora Ltda. Todos os direitos reservados.Introduc¸ãoA arterite de Takayasu (AT) é uma  doenc¸a inﬂamatória crô-
nica de origem desconhecida, que afeta a artéria aorta, e seus
maiores ramos, e a artéria pulmonar.1 É uma  doenc¸a rara,
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articularmente na infância, a qual corresponde a 20% dos
asos.2 Nessa faixa etária os sintomas são insidiosos e as
anifestac¸ões sistêmicas, como febre, perda de peso e sinto-
as  musculoesqueléticos predominam no início da doenc¸a,
 que contribui para maior atraso diagnóstico nos pacientes
ais jovens.3,4
A hipertensão arterial é o principal achado clínico da
oenc¸a na infância e outros achados incluem sopro vascular,
iminuic¸ão ou ausência de pulsos, diferenc¸a de pressão arte-
ial entre os membros, insuﬁciência cardíaca e claudicac¸ão.4,5
anifestac¸ões do Sistema Nervoso Central (SNC) são comuns
a faixa etária pediátrica e podem incluir cefaleia, ton-
ura, síncope, perda visual, convulsão e acidente vascular
ncefálico.2,3,6
Muitos trabalhos evidenciam associac¸ão de coreia com
oenc¸as reumáticas autoimunes, como febre reumática,
úpus eritematoso sistêmico e síndrome do anticorpo
ntifosfolípide.7–10 Há também relatos da associac¸ão de coreia
om doenc¸a de Behc¸et e com síndrome de Churg-Strauss.11,12
orém há apenas um caso descrito de coreia em uma  crianc¸a
om arterite de Takayasu.13
Devido à raridade da doenc¸a e ao relato de apenas um
aso de coreia em pacientes com essa vasculite na faixa etária
ediátrica, descrevemos o caso de uma  crianc¸a com AT com
anifestac¸ão de coreia no início e na evoluc¸ão da doenc¸a.
escric¸ão  do  caso
enina de 10 anos iniciou um quadro de dor em mãos e
m membros  inferiores diariamente desde os quatro anos de
dade. A dor era preferencialmente no ﬁnal da tarde, piorava
om o frio e exercício e melhorava com o repouso. Negava
dema e febre. Após dois anos do início do quadro, mantendo
 quadro de dor, a paciente iniciou movimentos involuntários
m dimídio esquerdo, que pioravam com o estresse e melhora-
am durante o sono. Foi feito o diagnóstico de coreia de causa
 desconhecida pelo neurologista, que prescreveu haloperi-
ol (0,5 mg/dia), com melhora do quadro após uma  semana de
so da medicac¸ão. A ressonância magnética de crânio era nor-
al  e o eletroencefalograma evidenciava atividade paroxística
emporal posterior e occipital direita.
Permaneceu assintomática até que dois anos depois,
niciou cefaleia diária e hipertensão arterial, quando foi enca-
inhada para o cardiologista. Foi observada diferenc¸a de
ressão arterial entre os membros  superiores, pressão arte-
ial inaudível em membros  inferiores, além de ausência dos
ulsos femoral, poplíteo, pedioso e tibial posterior. Foi sub-
etida à angiograﬁa que mostrou coarctac¸ão grave de aorta
orácica descendente. O ecocardiograma evidenciou reﬂuxo
ricúspide de grau discreto. Foi prescrito captopril e propra-
olol, e a paciente foi encaminhada para a reumatologia
ediátrica com hipótese diagnóstica de febre reumática ou AT.
a primeira consulta no ambulatório de reumatologia pediá-
rica, os exames laboratoriais mostravam aumento discreto
e provas inﬂamatórias (velocidade de hemossedimentac¸ão
 proteína C reativa), e ausência de anticorpo antinuclear,
nti-DNA, anticorpos contra antígenos nucleares extraíveis,
nticardiolipina, e anticorpos anticitoplasma de neutróﬁlos.
oi feito o diagnóstico de AT e introduzido metotre-
ato 0,6 mg/kg/semana, ácido fólico, amlodipina e ácido 5;5 5(4):384–386 385
acetilsalicílico em dose antiagregante. Realizada pulsoterapia
com metilprednisolona (30 mg/kg, 3 doses) e mantidos cap-
topril, propranolol e haloperidol. Após um mês  de evoluc¸ão
reiniciou com coreia, sendo iniciada proﬁlaxia com penicilina
benzatina (1.200.000UI, IM, a cada 21 dias). Após seis meses ini-
ciou artrite em tornozelo, joelho e punho direitos, claudicac¸ão
e cefaleia. Nessa época realizou ultrassonograﬁa com Doppler
renal que evidenciou estenose maior que 50% em aorta abdo-
minal suprarrenal e menor que 50% abaixo da emergência das
artérias renais. A angiorressonância evidenciou aﬁlamento da
aorta infrarrenal e das artérias ilíacas comuns. Devido ao aco-
metimento vascular importante, foi iniciada ciclofosfamida e
mantida metilprednisolona na forma de pulsoterapia. Após
um mês  foi suspenso o haloperidol, devido à ausência de sin-
tomas neurológicos (havia usado por dois anos e meio). No
quarto ciclo de ciclofosfamida, três meses após a suspensão
do haloperidol, reiniciou a coreia pela terceira vez, sendo rein-
troduzido o haloperidol (1 mg/dia).
Atualmente a paciente mantém embac¸amento visual,
artralgia em tornozelos, claudicac¸ão a longas distâncias e
dispneia aos grandes esforc¸os. A pressão arterial está contro-
lada (em uso de três anti-hipertensivos) e apresentou melhora
discreta da amplitude de pulsos de membros  inferiores. Após
oito meses de tratamento para a coreia, o neurologista suspen-
deu o haloperidol e já não apresenta coreia há um ano desde
a última recorrência. As provas de atividade inﬂamatória se
normalizaram. Realizou novo ecocardiograma que evidenciou
coarctac¸ão segmentar de porc¸ão inferior de arco aórtico, com
repercussão hemodinâmica e hipertroﬁa ventricular esquerda
concêntrica de grau discreto. Após sete pulsos com ciclo-
fosfamida (1 g/m2/dose) a paciente mantinha as queixas e
a angiorressonância de crânio mostrou estenose da artéria
carótida interna. Diante disso optamos por iniciar inﬂiximabe
(5 mg/kg/dose). Devido ao quadro sugestivo de coreia associ-
ada à arterite de Takayasu optamos por suspender a proﬁlaxia
com penicilina benzatina. Atualmente está em uso de meto-
trexato, ácido fólico, amlodipina, captopril, propranolol, ácido
acetilssalicílico, ranitidina e inﬂiximabe. Está clinicamente
melhor, em uso do inﬂiximabe há oito meses, ainda com disp-
neia aos esforc¸os, mas  apresentando melhora da artralgia e
do embac¸amento visual.
Discussão
Relatamos o caso de uma  menina de 10 anos com episó-
dios recorrentes de coreia associada à hipertensão arterial,
diminuic¸ão de pulsos periféricos e angiograﬁa compatível com
AT. Foram afastadas outras causas reumáticas e não reumáti-
cas de coreia.
A paciente preencheu os critérios de classiﬁcac¸ão validados
para AT na infância,14 que incluíram alterac¸ão angiográ-
ﬁca associada à hipertensão arterial, diferenc¸a de pressão
arterial entre os membros, diminuic¸ão de pulsos periféricos
e claudicac¸ão. Optou-se por iniciar proﬁlaxia com penici-
lina benzatina devido à causa mais frequente de coreia na
15crianc¸a ainda ser a febre reumática, embora a paciente não
preenchesse os critérios para a doenc¸a. A menor apresen-
tou mais dois episódios de coreia na evoluc¸ão, sendo uma
das recorrências em uso do haloperidol e a outra em uso
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regular da proﬁlaxia secundária com penicilina benzatina,
questionando-se o diagnóstico de febre reumática.
A coreia apresentada pela paciente foi unilateral, de
dimídio esquerdo, e recorrente. Esta manifestac¸ão só cessou
após o tratamento prolongado com imunossupressor. Na
ocasião foram investigadas outras causas de coreia. Realizou-
-se ressonância magnética de crânio e eletroencefalograma
que foram compatíveis com a normalidade, sendo afastadas
outras causas neurológicas. A tireotoxicose, que também é
uma  causa de coreia, foi excluída. A ausência de anticorpo
antinuclear e de anticorpos antifosfolípides afastaram os
diagnósticos de lúpus eritematoso sistêmico e síndrome do
anticorpo antifosfolípide, como possíveis causas da coreia.
A paciente também não apresentava manifestac¸ões clínicas
compatíveis com outras vasculites primárias, como doenc¸a
de Behc¸et ou poliarterite nodosa. O diagnóstico diferencial
mais importante foi a febre reumática, porém essa hipótese
é pouco provável pela ausência de outros critérios maiores
como cardite ou artrite no início do quadro, pela recorrência
na vigência de proﬁlaxia com penicilina benzatina e pela
melhora com o tratamento contínuo com imunossupressor.
As manifestac¸ões constitucionais e os sinais inespecíﬁcos de
fase aguda podem ser comuns à febre reumática e à arterite
de Takayasu, entretanto os sinais especíﬁcos como reduc¸ão de
pulsos periféricos, hipertensão arterial e diferenc¸a de PA entre
os membros  superiores além da documentac¸ão por imagem
do acometimento da aorta e seus ramos levaram ao diag-
nóstico de arterite de Takayasu. Adicionalmente a paciente
encontra-se há 18 meses sem proﬁlaxia para estreptococcia
e sem novos episódios de coreia. No estudo multicêntrico
brasileiro realizado com 71 crianc¸as e adolescentes com
arterite de Takayasu publicado este ano, mais de 70% dos
pacientes apresentaram sintomas neurológicos no início da
doenc¸a16. Estes foram representados por cefaleia, convulsão,
lipotímia e acidente vascular encefálico. Não houve descric¸ão
de coreia, exceto a da paciente relatada neste artigo.
Foi recentemente publicado em língua espanhola um
caso de uma  crianc¸a com AT que apresentou um quadro
de hemicoreia.13 Não foram publicados outros relatos até o
momento.
É possível que anticorpos contra núcleos da base, além da
presenc¸a de linfócitos T levando a resposta imunológica celu-
lar alterada, possam explicar a ocorrência dessa manifestac¸ão
rara. Além disso, o acometimento de vasos intracranianos
poderia levar à hipoperfusão de áreas cerebrais, em especial
de núcleos da base, e consequentemente ao aparecimento da
coreia.Queremos com este caso chamar a atenc¸ão para uma
manifestac¸ão rara da AT. O médico deve ﬁcar em alerta com
manifestac¸ões atípicas da doenc¸a, para que o diagnóstico e o
tratamento não sejam retardados. 0 1 5;5 5(4):384–386
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